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1. Einleitung 
 
Der Körper eines jungen gesunden Menschen besteht im Durchschnitt bei Frauen zu 25% und 
bei Männer zu 18% aus Fettgewebe und kann bei starkem Übergewicht bis zu 40% der 
Körpermasse ausmachen [1]. Das Fettgewebe spielt in zahlreichen physiologischen und 
pathophysiologischen Prozessen des menschlichen Körpers eine wichtige Rolle [2]. Seine 
Funktion verändert sich im Laufe des Lebens und reicht von der Wärmeregulation und -
isolation hin zu lebenswichtigen Funktionen im Bereich der Energiespeicherung und -
bereitstellung sowie der Hormonregulation [3-5]. Nach aktuellstem Kenntnisstand sind 
Adipozyten maßgeblich bei der lokalen Immunabwehr und der Wundheilung beteiligt [6]. 
Störungen im Aufbau oder in der Verteilung des Fettgewebes haben dementsprechend 
vielfältige und oft gravierende Konsequenzen. Adipositas und Anorexie erregten in den 
vergangenen Jahrzehnten viel Aufmerksamkeit. Dies liegt nicht zuletzt an den damit 
verbundenen Sekundärkomplikationen und der komplexen Beteiligung von Fettgewebe an 
Erkrankungen, wie Diabetes mellitus oder Hypertonie, die große Teile der Bevölkerung 
betreffen. Hingegen finden die lokalen Fettverteilungsstörungen kaum öffentliche Beachtung. 
Fettverteilungsstörungen zeichnen sich durch eine örtlich umschriebene Vermehrung 
(Lipomatose) oder Verminderung (Lipodystrophie) von Fettgewebe aus. Während sich eine 
alimentäre Vermehrung oder Verminderung von Körperfett schlüssig durch ein 
Missverhältnis von Energiezufuhr und -verbrauch erklären lässt, fehlt dieser einfache 
Zusammenhang bei Fällen mit krankhaften Veränderungen von Fettgewebe [7, 8].
 
Je nach 
Erkrankung können entweder subkutanes oder viszerales Fett betroffen sein oder aber beide 
Arten des Körperfettes [9, 10]. Die Lipomatosen und Lipodystrophien sind bisher nur wenig 
erforscht. So herrscht immer noch Chaos bei den Definitionen der verschiedenen Subtypen. 
Die verschiedenen Lipomatosen werden oft als Synonyme füreinander verwendet. Tabelle 1 
soll eine Übersicht über die gängigsten Lipomatosen zeigen. Diese Arbeit widmet sich 
speziell der „multiplen symmetrischen Lipomatose“ (MSL). 
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Lipomatosen Synonyme Charakteristika 
Multiple symmetrische Lipomatose 
(MSL) 
- Generalisierte symmetrische 
Lipomatose 
- Diffuse symmetrische 
Lipomatose 
- Umschriebene symmetrische 
Lipomatose 
- Symmetrische 
Adenolipomatose 
- Lipomatosis symmetrica 
- Lipomatosis simplex indolens 
- Brodie-Syndrom 
- Launois-Bençaude-Syndrom 
- Madelung-Krankheit 
(Madelung’scher Fetthals) 
diffuse, gutartige, symmetrische 
Wucherung des Fettgewebes, die 
verschiedene Regionen des 
Körpers betreffen kann. 
Sporadisches Auftreten.  
 
Familiäre multiple Lipomatose - Familiäre Lipomatose 
- Hereditäre multiple 
Lipomatose 
Bild der MSL oder der diffusen 
Lipomatose. Genetisch bedingt. 
Autosomal-dominanter Erbgang. 
Gendefekt unbekannt. 
Lipomatosis dolorosa - Morbus Dercum 
- Adipositas dolorosa 
- Fettgewebs-Rheumatismus 
- Neurolipomatosis,  
- Lipalgie 
Schmerzhafte Lipomatose. Betrifft 
überwiegend Bauch, Knie, 
Ellenbogen, Oberschenkel und 
Oberarme 
Neurolipomatosis Typ Roch-Léri   
 
 Ähnlich der Neurofibromatosis 
Typ Recklinghausen. Genetisch 
bedingt. Autosomal-dominanter 
Erbgang. 
Lipomatose Touraine-Renault   
 
 MSL in Kombination mit 
Alkoholismus und Leberschaden 
Lipomatosis pelvis - Lipomatosis Engels Lipomatose der intrapelvinen 
Organe (Blase, Rectum, Sigma) 
Lipomatosis cordis - Fettherz 
- Adipositas cordis 
Lipomatose des Herzen, bei der es 
zu einer Umdifferenzierung von 
Bindegewebe in Fettzellen kommt. 
Ursache unbekannt. 
Tabelle 1: Übersicht der verschiedenen Lipomatosen 
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1.1. Definition, Geschichte und Epidemiologie der MSL 
 
Das Krankheitsbild der multiplen symmetrischen Lipomatose (=Launois-Bençaude-
Erkrankung, Morbus Madelung) wurde erstmals im Jahr 1846 von Sir Brodie beschrieben. Es 
handelt sich dabei um eine symmetrisch angelegte benigne Verteilungsstörung mit 
unproportional gesteigertem Wachstum von kapsellosem Fettgewebe [11]. 1888 wurden 
ähnliche Krankheitsbilder von Herrn Otto Wilhelm Madelung beschrieben, welcher erstmalig 
eine Fettansammlung am Hals, den so genannten „Madelung Hals“, beschrieb. Madelung 
berief sich dabei auf 30 aus der Literatur bekannte Fälle und fügte selbst drei eigene Fälle 
hinzu. 1989 wurde der Phänotyp erstmalig als „symmetrische Adenolipomatose“ von Launois 
und Bençaude beschrieben. Die Prävalenz wird derzeit mit 1:25.000 angegeben. Betroffen 
sind, der aktuellen Literatur zufolge, überwiegend Menschen aus dem mediterranen Raum mit 
einer Geschlechterverteilung von Mann zu Frau zwischen 15 bis 30 zu 1 [12-16].  
 
1.2. Phänotyp und Klassifikation 
 
Der Phänotyp der MSL stellt sich mit multipel auftretenden, zur Vertikalen symmetrisch 
verteilten Fettgewebsvermehrungen, welche im Gesamtbilde des betroffenen Patienten 
dysproportional erscheinen, dar. So finden sich beispielsweise massive Fettgewebspolster an 
Schultergürtel und beiden Oberarmen (links und rechts symmetrisch) jedoch zeigt sich der 
restliche Körper vergleichsweise schlank und somit dysproportional (Abbildung 1).  
 
  
 
 
Abbildung 1:  
Beispiel einer dysproportionalen 
Fettgewebsvermehrung bei einer 
Patientin mit MSL. Betroffen sind 
Schultergürtel, Oberarme sowie der 
Rumpf. Beide Unterarme weisen 
keine übermäßige Fettansammlung 
auf. 
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Der Phänotyp kann jedoch stark variieren, wodurch die Stellung einer Diagnose erschwert 
wird. Derzeit gibt es zwei etablierte Klassifikationen, welche die verschiedenen Phänotypen 
in zwei bis vier Subtypen unterteilen. 1984 beschrieb Enzi [11] zwei Typen. Typ I zeigt eine 
Fettverteilung vorwiegend im Bereich des Nackens, des Schultergürtels, des 
supraklavikulären Dreiecks sowie der Oberarme; Typ II im Bereich des Abdomens und der 
Oberschenkel.  
Die gängigste Einteilung ist die nach Donhauser im Jahr 1991 eingeführte Klassifikation, 
welche die MSL in vier Typen unterteilt [17] (Tabelle 2). Der sogenannte „Pferdenacken“ 
oder „Madelung´scher Hals“ (Typ I) kann sich vom Hals-Nacken-Bereich über den 
Schultergürtel, einschließlich der Oberarme ausdehnen. Typ II, der „pseudoathletische“ Typ, 
beschränkt sich auf Schultergürtel, Oberarme, Brust und oberen Rücken. Der „gynäkoide“ 
Typ, Typ III nach Donhauser, befällt Hüften, Gesäß und vorwiegend die medialen 
Oberschenkel. Der vierte Typ, der „abdominelle“ Typ, zeigt eine vermehrte Fettansiedlung im 
Bereich des Abdomens. 
 
 
 
 
Subtypen Betroffene Körperregionen 
Typ I (Madelung’scher Fetthals) Nacken, oberer Rücken, Schultergürtel und 
Oberarme 
Typ II (Pseudoathletische Typ) Schultergürtel, Oberarme und Thorax 
Typ III (Gynäkoide Typ) Untere Körperhälfte, vor allem Hüften und 
Innenschenkel 
Typ IV (Abdomineller Typ) Abdomen 
Tabelle 2: Übersicht der Klassifikation nach Donhauser. 
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1.3. Aktueller Forschungsstand 
  
Die MSL ist also eine seltene Erkrankung des Fettstoffwechsels. Eine Assoziation mit 
weiteren Stoffwechselveränderungen und entsprechenden Erkrankungen (z.B. Alkoholismus, 
Lebererkrankungen, Hypothyreose, Hyperinsulinämie, Neuropathie und Myopathien) wurde 
zahlreich beschrieben [18-20]. Dennoch ist die MSL auch in Fachkreisen wenig bekannt. So 
bleibt aufgrund der Seltenheit der Erkrankung den Betroffenen oft lange Zeit eine korrekte 
Diagnose vorenthalten. Langzeitbeobachtungen solcher Patienten belegen eine hohe 
Morbidität und Mortalität. Einige Patienten leiden unter neuropathischen Beschwerden. 
Zudem gibt es Hinweise auf eine mögliche Mitbeteiligung des autonomen Nervensystems und 
im Speziellen der autonomen Nerven des Herzens [11, 21]. Auch
 
einzelne familiäre Fälle 
wurden beschrieben.  
 
Die Aufgaben des Körperfettes reichen weit über die reine Speicherung von Energie hinaus. 
Es erfüllt auch Grundfunktionen zur Anpassung des Organismus an veränderte 
Lebensbedingungen. Die hohe Plastizität des Gewebes zeigt sich nicht nur in einer 
Größenadaptation des Speicherfetts, sondern auch in einer veränderten Hormonproduktion 
bzw. Ansprechbarkeit gegenüber exogene und endogene Signale. Effekte wie eine gesteigerte 
Lipolyse bei körperlichem Training sind bekannt [22]. Ein weiterer Mechanismus, mit dem 
die außergewöhnliche Plastizität des Fettorgans erreicht wird, ist vermutlich die 
bedarfsadaptierte Rekrutierung neuer Fettzellen und die physiologische Transformation 
ganzer Depots (z.B. Brustgewebe) [23]. Laborchemische und funktionelle Untersuchungen 
bei MSL geben Hinweise auf ein verändertes Ansprechen von Katecholaminrezeptoren, auf 
eine verstärkte Aufnahme von Fettsäuren ins Gewebe sowie auf Änderungen in den 
physiologischen Abläufen der zellulären Energiegewinnung [24-26]. Histologische 
Untersuchungen zeigen, dass die Struktur des betroffenen Fettgewebes von der des 
gewöhnlichen weißen Fettgewebes abweicht und zwischen weißem und braunem Fettgewebe 
liegt. Die spärlichen existierenden Beschreibungen und durchgeführten 
immunhistochemischen Färbungen charakterisieren dieses Gewebe vermutlich als eine Form 
beigen Fettgewebes [27, 28]. Beiges Fett ist aus den gleichen Vorläuferzellen rekrutierbar wie 
weißes Speicherfett und exprimiert ähnlich wie braunes Fettgewebe UCP1 (= uncoupling 
protein 1), jedoch in geringerem Ausmaß. Das konstitutive („echte“) braune Fettgewebe geht 
vermutlich aus myogenen Vorläuferzelllinien hervor und exprimiert den Transkriptionsfaktor 
Myf5. Im Gegensatz dazu unterliegt die Bildung von induzierbarem beigen Fettgewebe 
innerhalb von v.a. subkutanen weißen Fettzelldepots einer bedarfsgesteuerten Kontrolle (z.B. 
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Kältereiz) [29, 30]. Die ursächliche Störung wirkt daher entweder direkt oder indirekt, z.B. 
über einen Feedback-Mechanismus auf die Fettzelldifferenzierung ein. Die regional tumoröse 
Wucherung lässt eine gesteigerte Proliferationsfähigkeit der Zellen vermuten, welche kürzlich 
anhand von fünf MSL-Patienten nachgewiesen werden konnte [15]. Einzelberichte von 
maligner Entartung existieren [31, 32]. Die genauen Eigenschaften von bei MSL veränderten 
Fettzellen, ihr Ursprung und Metabolismus sind jedoch bisher nicht systematisch untersucht. 
Wenige Berichte von Familien mit mehreren von MSL betroffenen Mitgliedern belegen 
zumindest für einige Fälle eine monogene Ursache mit vermutlich autosomal dominantem 
Vererbungsmuster [33]. Eine Störung des mitochondrialen Energiestoffwechsels, das 
MERRF-Syndrom (= myoclonic epilepsy with ragged red fibers), ist häufig mit einer 
Lipomatose assoziiert. Doch gelang bisher für die meisten untersuchten familiären und für 
viele sporadische Fälle kein Nachweis der ursächlichen Mutation [26]. Bei den berichteten 
Fällen mit einer Koinzidenz von MERRF und Lipomatose lässt sich jedoch eine Beteiligung 
von Prozessen im Bereich der mitochondrialen Energiegewinnung sowie der 
Fettsäureoxidation in Peroxisomen an der Krankheitsentstehung vermuten. Die 
Genidentifizierungsstrategien beinhalteten bisher meist Linkage- und Einzelgenanalysen. Die 
Läsionen bei MSL erinnern an Erkrankungen aus dem Spektrum der Overgrowth- oder 
Harmatoma-Syndrome. Einzelgenuntersuchungen offensichtlicher Kandidatengene wie NF1 
oder PTEN waren jedoch bisher nicht erfolgreich. Interessanterweise wurde kürzlich ein 
Mausmodell beschrieben, dessen Phänotyp dem zervikalen Typ von MSL ähnelt. In den 
Mäusen war PTEN gezielt in Fettvorläuferzellen destinkter Herkunft ausgeschaltet [34]. Der 
zelllinienspezifische Effekt liefert einen hochinteressanten Erklärungsansatz für die regionale 
Verteilung der Lipome. Zusammenfassend lässt sich sagen, dass es zwar zahlreiche 
Einzelberichte mit Hinweisen darauf, welche Prozesse an der Entstehung von MSL beteiligt 
sein könnten, gibt. Der genaue Pathomechanismus ist jedoch weiterhin ungeklärt, ebenso wie 
die Herkunft der pathologisch veränderten Zellen. 
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1.4. Ziel der Arbeit 
 
Der hohe Leidensdruck der betroffenen Patienten und die erforderlichen Fachkenntnisse des 
Arztes zur korrekten Stellung der Diagnose stellen spezielle Ansprüche an die Beratung der 
Patienten. Um eine bessere Versorgung der Betroffenen zu gewährleisten, ist es notwendig, 
zunächst Erfahrungen hinsichtlich klinischer Erscheinung zu sammeln. Nur durch die 
strukturierte Sammlung und wissenschaftlich-klinische Aufarbeitung gut charakterisierter 
Patienten kann eine exakte Ursachenklärung, auch auf molekular-pathologischer Ebene, 
erfolgen und eine adäquate Diagnostik, Beratung und Therapie der Betroffenen etabliert 
werden. Da die Daten der Literatur und die gängigen Klassifikationen auf einer sehr geringen 
Patientenzahl beruhen, so z.B. die Klassifikation nach Donhauser, die sich auf einen einzigen 
klinisch untersuchten Patienten im Jahr 1991 und einige früherer Fallbeschreibungen aus der 
Literatur bezieht, ist das Ziel dieser Arbeit eine klinische Aufarbeitung von MSL betroffenen 
Patienten mit strukturierter Sammlung von anamnestischen, klinischen und laborchemischen 
Charakteristika zur systematischen Phänotypisierung und Erfassung möglicher 
pathogenetischen Parametern. 
 
 
 
 
 9 
2. Material & Methoden 
 
Am Universitätsklinikum Regensburg und am Caritas Krankenhaus St. Josef in Regensburg 
stellten sich im Zeitraum von 2011 bis 2017 64 Patienten mit diagnostizierter MSL oder 
zumindest dem Verdacht auf MSL in unserer Sprechstunde vor. Alle Patienten wurden 
telefonisch kontaktiert oder schriftlich eingeladen, sich im Rahmen dieser Studie erneut zur 
prospektiven klinischen Untersuchung in unserer Sprechstunde vorzustellen. Da sich nicht 
alle Patienten bereit erklärten, aus Studienzwecken erneut in unserer Sprechstunde vorstellig 
zu werden, sind einige Daten unvollständig oder stammen retrospektiv aus der Patientenakte. 
Dabei wurden jedoch keine Daten verwendet, die länger als 2011 zurückliegen. Studiendesign 
war somit eine Kohortenstudie mit prospektivem und retrospektivem Ast (Abbildung 2). 
Einziges Aufnahmekriterium war die klinische Diagnose einer nicht behandelten MSL. 
Kriterien zur Diagnosestellung waren neben den anamnestischen Kriterien - plötzliches und 
vom restlichen Körperfettanteil unabhängiges Auftreten der Fettakkumulationen; konservative 
Therapieresistenz - insbesondere das klinische Erscheinungsbild von dysproportional, 
symmetrisch verteilten Fettgewebsansammlungen.  
 
Neben Geschlecht, Alter, Körpergewicht, Körpergröße und Body-Mass-Index, wurden durch 
gezielte Anamnese Komorbiditäten erfragt. Zur Phänotypisierung wurden, nach schriftlicher 
Einwilligung der Patienten und Vorliegen eines Ethik-Votums der Regensburger Ethik-
Kommission (Nummer 08/117), die Patienten fotografiert. Anhand der Bilder erfolgte 
zunächst die Einteilung der Patienten nach der Donhauser Klassifikation durch 11 
unabhängige Beobachter. Anschließend wurden die Patienten nach 12 Körperregionen, 
welche potentiell von der MSL betroffen sein konnten, eingeteilt. Diese waren: Hals, Nacken, 
Schultergürtel, Oberarme, Unterarme, oberer Rücken, unterer Rücken, Brust, Abdomen, 
Hüften und Gesäß, Oberschenkel und Unterschenkel. Die 11 Beobachter sollten anschließend 
die von der ungleichen Körperfettverteilung betroffenen Körperregionen markieren. 
Berechnet wurde, wie oft die einzelnen Regionen betroffen sind, welche Kombinationen an 
betroffenen Regionen am häufigsten vorkommen und ob daraus bestimmte Verteilungstypen 
erkennbar werden. Anhand dieser Daten wurde versucht eine neue Klassifikation aufzustellen, 
welche es erlauben soll alle Patienten zu klassifizieren. 
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Zusätzlich wurde den Patienten Blut zur laborchemischen Untersuchung abgenommen. 
Hierbei wurden folgende Laborwerte bestimmt: Elektrolyte (Na2+, K+, Ca2+), Kreatinin, 
Leberfunktions-Werte (GOT, GPT, gGT), Billirubin, Insulin, HBA1c, TSH, Cholesterin, 
HDL, LDL, und Triglyceride.  
 
Die Wohnorte der Patienten wurden anhand der Postleitzahl auf einer Landkarte der Region 
markiert. So konnte das Einzugsgebiet unserer Patienten ermittelt werden. Zur Errechnung der 
Punkt-Prävalenz wurde die Zahl der gesunden Population dieser ermittelten Region durch die 
Anzahl der erkrankten Population dieser Region geteilt.  
 
 
 
 
 
Abbildung 2: Patientenfluss und Datengewinnung. 
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3. Ergebnisse  
 
Von den insgesamt 64 Patienten stellten sich 26 zur erneuten klinischen Untersuchung in 
unserer Sprechstunde vor. 38 Patienten wurden retrospektiv anhand der vorhandenen Daten 
aus der Patientenakte reevaluiert. 3 Patienten waren zum Zeitpunkt der Datenerhebung bereits 
verstorben und konnten nicht in die Studie aufgenommen werden. Die Todesursache war bei 
einem Patienten Herzversagen; die Todesursache der beiden anderen Patienten ist unbekannt. 
Insgesamt wurden schließlich 45 Patienten mit diagnostizierter MSL für die Studie 
aufgenommen. Von der Studie ausgeschlossen wurden neben den 3 Todesfällen Patienten mit 
fehldiagnostizierter MSL. Fehldiagnosen waren in diesen Fällen Lipödem (n=3), multiple 
Lipome (n=4) oder Adipositas (n=8). Abbildung 2 zeigt eine Übersicht des Patienten-Flusses 
und der Datengewinnung.  
 
 
3.1. Allgemein 
 
Von den 45 MSL Patienten waren 29% (n=13) Männer und 71% (n=32) Frauen. Das mittlere 
Erkrankungsalter am Tag der Vorstellung und Diagnosestellung war 54,5 Jahre (Verteilung: 
27-78 Jahre). Das mittlere Körpergewicht betrug 91kg (Verteilung: 53-130kg) und die 
mittlere Körpergröße war 165,5cm (Verteilung: 148-188cm). Daraus ließ sich ein 
durchschnittlicher Body-Mass-Index von 33,2 kg/m2 errechnen. Die Patienten stammten alle 
aus dem Regierungsbezirk Oberpfalz. Somit wurde die Oberpfalz (Bayern, Deutschland) als 
Einzugsgebiet festgelegt. Das örtliche Landesamt zählte im Jahr 2015 1.092.339 Einwohner. 
Die Prävalenz der MSL in der Oberpfalz ist somit mindestens 1:24.274.  
 
 Männer Frauen Alle Patienten 
n 13 (29%) 32 (71%) 45 (100%) 
Alter (Mittelwert) 61 Jahre 53,3 Jahre 54,5 Jahre 
Gewicht (Mittelwert) 90.5 kg 85.5 kg 91 kg 
Größe (Mittelwert) 174.5 cm 162.3 cm 165.5 cm 
BMI (Mittelwert) 29.7 kg/m2 32.6 kg/m2 33.2 kg/m2 
 
Tabelle 3 zeigt eine Übersicht über die generellen Charakteristika der an MSL erkrankten 
Patienten in der Oberpfalz. 
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3.2. Phänotypisierung 
 
Von 33 Patienten konnten Fotografien zur Phänotypisierung angefertigt werden. Nach 
Donhauser konnten nur 45% (n=15) der Patienten klassifiziert werden. 3 Patienten 
entsprachen dem Donhauser Typ I, nur ein Patient dem Typ II, 11 Patienten wurden dem Typ 
III zugeteilt und kein Patient entsprach dem von Donhauser beschriebenen Typ IV.  
 
Die 12 definierten Körperregionen waren wie folgt betroffen: Hals bei 3% der Patienten 
(n=1), Nacken bei 64% (n=21); Schultergürtel in 36% (n=12), Oberarme bei 48% (n=16), 
Unterarme waren nie betroffen, Brust bei 33% (n=11), Abdomen bei 36% (n=12); oberer 
Rücken bei 30% (n=10), unterer Rücken in 21% (n=7), Hüften und Gesäß bei 52% (n=17), 
Oberschenkel bei 45% (n=15); Unterschenkel in 3% (n=1). Tabelle 4 und Abbildung 3 zeigen 
eine Übersicht der Verteilung.  
 
 
Betroffene Körperregion n % 
Hals 1 3 
Nacken 21 64 
Schultergürtel 12 36 
Oberarme 16 48 
Unterarme 0 0 
Brust 11 33 
Abdomen 12 36 
Oberer Rücken 10 30 
Unterer Rücken 7 21 
Hüften und Gesäß 17 52 
Oberschenkel 15 45 
Unterschenkel 1 3 
Tabelle 4 
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Abbildung 3: Häufigkeit der betroffenen Körperregionen in % 
 
 
Hieraus lässt sich erkennen, dass vor allem Nacken, Oberarme, Hüften, Gesäß und 
Oberschenkel betroffen sind. Patienten, bei denen der Nacken betroffen ist, zeigen in 57% 
auch Fettpolster am Schultergürtel und in 62% betroffenen an den Oberarmen. Bei 48% dieser 
Patienten sind auch die Brust und das Abdomen betroffen. Umgekehrt sind bei Patienten mit 
Fettpolster an den Oberarmen in 69% auch der Nacken und in 63% auch der Schultergürtel 
betroffen. Patienten mit betroffenen Hüften und Gesäß zeigten in 88% auch Fettpolster im 
Bereich der Oberschenkel. Umgekehrt waren bei allen Patienten mit Fettpolster an den 
Oberschenkeln auch die Hüften und das Gesäß betroffen. So lässt sich bereits eine 
morphologische Tendenz der verschiedenen Verteilungstypen erkennen.  
 
Welche Kombinationen an betroffenen Körperregionen gehäuft anfallen, zeigen die 
Abbildungen 4 bis 7.  
 
 
 
 
Betroffene Körperregionen in % 
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Abbildung 4: Von MSL betroffene Körperregionen in Prozent, wenn nur eine einzige 
Körperregion betroffen ist. 
 
 
 
 
Abbildung 5: Von MSL betroffene Körperregionen in Prozent, wenn zwei Körperregionen 
betroffen sind. 
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Abbildung 6: Von MSL betroffene Körperregionen in Prozent, wenn drei Körperregionen 
betroffen sind. 
 
 
 
 
 
Abbildung 7: Von MSL betroffene Körperregionen in Prozent, wenn mehr als drei 
Körperregionen betroffen sind. 
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Insgesamt kann man somit zunächst 3 Verteilungsmuster erkennen. Typ I (49%) betrifft 
überwiegend den Oberkörper, Typ II (33%) eher Hüften, Gesäß und Oberschenkel und Typ 
III (18%) zeigt ein generalisiertes Verteilungsmuster, ausgenommen Unterarme und 
Unterschenkel. Abbildung 8 zeigt eine Übersicht der verschiedenen Verteilungstypen. Typ I 
kann, wie in Abbildung 9 und 10 gezeigt, in drei Subtypen unterteilt werden. Dabei betrifft 
Typ Ia (9%) ausschließlich den Nacken, Typ Ib (12%) betrifft Nacken, Schultergürtel und 
Oberarme und Typ Ic (28%) zeigt Fettpolster am gesamten Oberkörper.  
 
 
Abbildung 8: A=Typ I ; B=Typ II; C=Typ III 
 
 
Abbildung 9: A=Typ Ia ; B=Typ Ib; C=Typ Ic 
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Abbildung 10: Prozentuale Verteilung der Subtypen bei den untersuchten Patienten. 
 
 
 
 
Phänotyp Vorwiegend betroffene Körperregionen 
Typ I Ia  Nacken 
Ib  Nacken, Schultergürtel, Oberarme 
Ic  Nacken, Schultergürtel, Oberarme, Brust, 
Abdomen, oberer und unterer Rücken 
Typ II  Hüften, Gesäß und Oberschenkel 
Typ III  Generalisiertes Verteilungsmuster (ausgenommen 
Unterarme, Unterschenkel und Kopf) 
Tabelle 5: Vorwiegend betroffene Körperregionen der verschiedenen Subtypen. 
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Eine Patientin, welche einen Phänotyp Typ II zeigte, litt zusätzlich unter einem Lip- und 
Lymphödem an beiden Unterschenkeln. Eine weitere Patientin, vom Phänotyp Ib, zeigte 
zusätzlich eine Fettansammlung in beiden äußeren Schamlippen. Dies sei verzögert zu den 
MSL-typischen Fettdepots aufgetreten. 
 
Die Abbildungen 11 bis 15 zeigen Patientenbeispiele aller beschriebenen Phänotypen.  
 
 
 
 
 
 
Abbildung 11: Patientin mit MSL Typ Ia 
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Abbildung 12:  Patient mit MSL Typ Ib 
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Abbildung 13: Patientin mit MSL Typ Ic 
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Abbildung 14: Patient mit MSL Typ II 
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Abbildung 15: Patient mit MSL Typ III 
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3.3. Komorbiditäten:  
 
Die Nebendiagnosen wurden anamnestisch beim Patientengespräch erhoben. Die häufigsten 
Komorbiditäten waren Hypercholesterinämie (n=10) und Hypothyreose (n=9). Abbildung 16 
zeigt eine Übersicht der häufigsten Nebendiagnosen. 37% (n=14) berichteten über weitere 
Fälle in der Familie. Meistens waren Geschwister oder die Mutter betroffen. Eine positive 
Alkoholanamnese hatten 8 Patienten (21%). Dabei war die Menge an konsumiertem Alkohol 
nicht klar zu ermitteln. 2 von diesen Patienten gaben an, unter Alkoholkrankheit zu leiden. 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 16: Häufigste Nebendiagnosen bei MSL 
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3.4. Blutwertanalyse:  
 
Blutwerte wurden bei 30 Patienten bestimmt. Die Mittelwerte sind in Tabelle 6 aufgelistet. 
Eine mit den Nebendiagnosen übereinstimmende Hypercholesterinämie konnte bei 62% der 
Patienten nachgewiesen werden. 60% der Patienten zeigten erhöhte TSH-Spiegel, auch wenn 
der Durchschnittswert im Normbereich liegt. Die weiteren Blutwerte waren bis auf einzelne 
kleine Abweichungen weitestgehend unauffällig. 
 
 
 
Tabelle 6: Blutwertanalyse 
 
  
 Mittelwert Range Referenzwerte Einheit 
Natrium 140 127 - 144 136-145 mmol/L 
Kalium 4,1 3,3 - 5,1 3,5-5,1 mmol/L 
Calcium 2,2 0,95 – 3,23 2,12-2,52 mmol/L 
Kreatinin 0,9 0,56 – 1,79 0,67-1,17 mg/dL 
GFR 72,8 28 - 147 50 - 100 ml/min/1,73q 
GOT 24,6 12- 56 <50 U/L 
GPT 20,9 8 - 37 <50 U/L 
Gamma-GT 77,8 14 - 252 <60 U/L 
Bilirubin (total) 0,8 0,26 – 2,56 0,2-1,0 mg/dL 
HBA1c 5,4 4,8 – 5,95 4,8-5,9 % 
Insulin 8,9 4,5 – 11,3 3,0-25,0 mU/L 
TSH 2,2 0,79 – 6,58 0,35-3,74 mlU/L 
Cholesterin 210,2 + 81 - 355 <200 mg/dL 
Triglyceride 98,0 31,3 - 370 <150 mg/dL 
HDL 61,0 44 - 123 40-60 mg/dL 
LDL 124,9 + 42 - 193 <100 mg/dL 
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4. Diskussion 
 
Im Folgenden soll die Studie zusammengefasst, deren Methodik und Ergebnisse kritisch 
hinterfragt und mit den Daten der aktuellen Literatur verglichen werden.  
 
Im „Zentrum für seltene Erkrankungen“ des Universitätsklinikums Regensburg fiel uns bei 
der Behandlung von Patienten mit MSL auf, dass der Phänotyp nur selten nach den gängigen 
Klassifikationen adäquat beschrieben werden konnten. Zudem erwies sich die medizinische 
Literatur zur MSL als dürftig, da diese Erkrankung bislang, vermutlich aufgrund der geringen 
Inzidenz, selten im Fokus wissenschaftlicher Untersuchungen stand. Deshalb untersuchten wir 
in unserer Studie 45 Patienten, welche unter MSL leiden, um Daten aus der Anamnese, den 
Phänotyp, die Blutwerte und die Nebenerkrankungen der Patienten zu erheben. Ziel unserer 
Studie war, die Phänotypisierung anzupassen, neue wissenschaftliche Erkenntnisse zu 
gewinnen und Anregungen für weitergehende Untersuchungen zu erhalten. 
 
Zunächst wurden allgemeine Daten, wie Geschlechterverteilung, mittleres Alter, mittleres 
Gewicht, mittlere Körpergröße und der mittlere Body-Mass-Index über beide Geschlechter 
sowie geschlechterspezifisch berechnet und die Punkt-Prävalenz ermittelt. Dabei wurden die 
Daten von 19 Patienten prospektiv und von 26 Patienten retrospektiv erhoben.  
Anhand von Fotographien von insgesamt 33 Patienten wurde sodann die Klassifikation nach 
Donhauser auf ihre Anwendbarkeit getestet. Dafür wurden 11 Beobachter aufgefordert, die 
Patienten nach Donhauser zu klassifizieren. Dies gelang lediglich bei 45% der Patienten. 
Anschließend wurden die Beobachter gebeten für jeden Patienten anzugeben, welche 
Körperregionen von der MSL-üblichen Fettvermehrung betroffen sind. Dazu wurde der 
Körper in 12 Körperregionen eingeteilt, die von den Beobachtern jeweils auf 
Fettvermehrungen hin überprüft werden sollten. Aus diesen Daten ergaben sich 5 
Fettverteilungsmuster, welche als Typ Ia, Ib, Ic, II und III definiert wurden. Diesen 5 Typen 
konnten 100% unserer Patienten zugeordnet werden. Tabelle 7 stellt die sich daraus 
ergebende Klassifikation der nach Donhauser gegenüber. 
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Neue Klassifikation n Klassifikation nach Donhauser n 
Typ I Ia 3 Typ I (Pferdenacken) 3 
Ib 4 Typ II (pseudoathletischer Typ) 1 
Ic 9 
Typ II 11 Typ III (gynäkoider Typ) 11 
Typ III 6  0 
  Typ IV (abdomineller Typ) 0 
Patienten, die zutreffend 
beschrieben werden konnten:  
33 
(100%) 
 15 
(45%) 
Tabelle 7: Gegenüberstellung unserer Klassifikation und der nach Donhauser von 1991 [7] 
und Zuteilung der Zahl der Patienten zu den jeweiligen Typen. 
 
 
 
Die Nebendiagnosen wurden anamnestisch von allen 45 Patienten beim Patientengespräch 
bzw. aus der Patientenakte erhoben. Die häufigsten Begleiterkrankungen waren die 
Hypercholesterinämie (n=10) und die Hypothyreose (n=9). Eine positive Alkoholanamnese 
hatten 8 Patienten (21%). Dabei war die Menge an konsumiertem Alkohol nicht klar zu 
ermitteln. 2 von diesen Patienten gaben an, an einer Alkoholkrankheit zu leiden.  
37% (n=14) der Patienten berichteten über weitere Fälle von MSL in ihrer Familie, welches 
auf die genetische Komponente bei der Entstehung der MSL hinweist und in weiteren 
ätiologischen Studien gezielt untersucht werden sollte. 
Blutwerte konnten lediglich bei 30 Patienten bestimmt werden. Eine mit den Nebendiagnosen 
übereinstimmende Hypercholesterinämie konnte bei 62% der Patienten nachgewiesen werden. 
60% der Patienten zeigten erhöhte TSH-Spiegel. Die restlichen Blutwerte waren, bis auf 
einzelne Abweichungen, unauffällig. 
 
Auch wenn unser Patientenkollektiv das deutschlandweit bisher größte untersuchte ist, sollte 
die geringe Fallzahl von 45 Patienten kritisch diskutiert werden, da sie nur eingeschränkt 
Aufschluss über anderer Populationen MSL-Erkrankter zulässt. Insbesondere genaue 
anamnestische Angaben konnten retrospektiv zu einem großen Teil nur lückenhaft ermittelt 
werden. So konnte ein Großteil unserer Patienten keine oder nur ungenaue Angaben zum 
Erkrankungsbeginn machen. Diese wären jedoch die Ätiologie betreffend von großer 
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Bedeutung. Zumal in unserer Studie auffiel, dass eine Fettvermehrung im Nacken entweder 
alleine (Typ Ia), in Kombination mit Schultergürtel, Oberarmen (Typ Ib) oder in Kombination 
mit dem gesamten Oberkörper (Typ Ic) auftrat, nie jedoch an Oberarmen, Schultern und 
Oberkörper ohne Nackenbeteiligung. Da in neueren Studien das Vorhandensein von braunem 
Fettgewebe im Nacken von Erwachsenen festgestellt werden konnte [35, 36], scheint braunes 
Fett eine bedeutende Rolle in der Pathogenese von MSL zu spielen, da Protein-1 mRNA, 
welches spezifisch für braunes Fettgewebe ist, im Fettgewebe aus MSL-erkrankten Patienten 
nachgewiesen werden konnte [12, 28]. Somit lässt sich vermuten, dass die MSL sich zunächst 
im Nacken (Typ Ia) manifestiert und sich nach kaudal über den Schultergürtel, Oberarme und 
den Rumpf hin zu den Hüften, Gesäß und Oberschenkel (Typ III) ausbreitet. Um diese 
Hypothese zu überprüfen, müssen betroffenen Patienten strukturiert über den 
Krankheitsverlauf befragt werden, um Daten zur Krankheitsentwicklung zu sammeln, was uns 
mit dieser Studie noch nicht gelungen ist. 
 
Im Rahmen unserer Studie gelang es uns eine Datenbank von Fotographien von 33 Patienten 
zu generieren, die es uns erlaubte, das äußere Erscheinungsbild der Patienten genau 
miteinander zu vergleichen und somit eine neue klinische Einteilung der MSL zu definieren, 
welche den bisherige Einteilungen deutlich überlegen ist, da 100% unserer Studienpatienten 
einer Kategorie zugeordnet werden konnten. Wir konnten zudem eine, bisher nur einmal 
zuvor (1984 in Italien [37]) bestimmte Punkt-Prävalenz der MSL ermitteln. Diese gilt zwar 
nur für die Oberpfalz in Deutschland, stimmt aber mit der in Italien berechneten Punkt-
Prävalenz überein, so dass in weiteren Studien überprüft werden sollte, ob diese Prävalenz 
auch über weitere Populationen ähnlich hoch ist. 
 
Betrachtet man die aktuelle Literatur zur MSL so fällt zunächst auf, dass uns immer wieder 
Zahlen und Begriffe begegnen, die einer ausreichenden wissenschaftlichen Fundierung 
entbehren. Vielmehr wurden sie durch eine Vielzahl an Zitierungen verallgemeinert und zum 
wissenschaftlichen Standard erhoben, ohne sie weitergehend zu überprüfen. So ist 
beispielsweise immer wieder von einer allgemeinen Inzidenz von 1:25.000 die Rede [12-16]. 
Diese Zahl wird aus einem italienischen Fallbericht von 1984 zitiert [37]. In diesem Bericht 
wird das Auftreten von MSL in einer definierten Population in Italien zu einem bestimmten 
Zeitpunkt beschrieben (= Punkt-Prävalenz), so dass diese Prävalenzrate nicht auf andere 
Populationen übertragen werden darf. Aus demselben Fallbericht wird immer wieder zitiert, 
dass hauptsächlich Männer aus dem mediterranen Raum von MSL betroffen sein sollen. Aus 
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einer im mediterranen Raum durchgeführten Studie zu folgern, dass überwiegend die 
mediterrane Population betroffen ist, ist natürlich falsch.  
Vergleicht man nun unserer Ergebnisse mit denen der bisherigen Studienlage, fallen sowohl 
Übereinstimmungen als auch Divergenzen auf.  
So konnten wir in unserer Studie das Verhältnis zwischen männlichen und weiblichen 
Patienten mit 1:2,5 nachweisen, was den meisten Angaben der Literatur widerspricht. 
Lediglich Plummer wies in seiner Studie ebenfalls nach, dass Frauen häufiger betroffen sind 
als Männer, jedoch in einem anderen Verhältnis als dem von uns ermittelten (Verhältnis 1:6) 
[28]. Somit sollten auch hier weitergehende Untersuchung angestellt werden, um die genaue 
Geschlechterverteilung feststellen zu können.  
Auch die in der Literatur vertretenen Annahme über einen Zusammenhang über 
Alkoholabusus und MSL [8-10], konnten wir nicht bestätigen. 21% der befragten Patienten 
(n=8) gab an, regelmäßig, jedoch weniger als 24g Ethanol, pro Tag zu konsumieren. Zwei 
Patienten (5,3%) litten unter Alkoholabusus.  
Die in unserer untersuchten Population aufgetretenen Komorbiditäten stimmen aber 
weitestgehend mit den Angaben aus der Literatur überein. Die Hypercholesterinämie und der 
Hypothyreodismus unterstützen außerdem die Vermutung, dass eine metabolische 
Komponente dem Pathomechanismus der MSL zugrunde liegt.  
Auch die ermittelten Blutwerte decken sich mit den in der Literatur gefundenen Daten.  
 
 
Die derzeit angewendeten symptomlindernden Therapiemethoden beschränken sich auf die 
Liposuktion und die chirurgische Lipektomie [38-42]. Diese sind jedoch mit einer hohen 
Rezidivrate versehen. Somit sind, angesichts des hohen Leidensdrucks der betroffenen 
Patienten und dem lückenhaften wissenschaftlichen Stand, Untersuchungen zur Pathogenese 
der MSL nach wie vor von hoher Dringlichkeit. Dabei sollten sowohl Daten in einer 
strukturierten Anamnese erhoben werden als auch Grundlagenforschung an betroffenem 
Gewebe einer hohen Patientenzahl betrieben werden, um Erkenntnisse zur Ätiologie der MSL 
zu gewinnen und auf diesem Wege Ursachen-bekämpfende Therapiemethoden zu entwickeln.   
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5. Zusammenfassung 
 
Beim Literaturstudium fällt auf, dass ein Großteil der Daten veraltet bzw. fehlinterpretiert und 
–zitiert ist. In dieser Arbeit wurden Daten anhand der deutschlandweit größten Kohorte 
(n=45) erhoben. Es konnte eine neue und zutreffende Klassifikation zur Phänotypisierung der 
MSL mit fünf Subtypen (Ia, Ib, Ic, II und III) aufgestellt werden. Diese konnte erfolgreich auf 
die 45 untersuchten Patienten angewandt werden. Wir konnten nachweisen, dass die Punkt-
Prävalenz der MSL in der Oberpfalz bei 1:24.274 und das Verhältnis zwischen männlichen 
und weiblichen Patienten bei 1:2,5 liegt. Des Weiteren konnte festgestellt werden, dass 
Hypercholesterinämie und Hypothyreodismus gängige Nebenerkrankungen der MSL sind und 
die Blutwerte der betroffenen Patienten, bis auf eine Hypercholesterinämie und einzelne 
erhöhte TSH-Werte, normal sind. Ein Zusammenhang mit Alkoholkonsum konnte nicht 
nachgewiesen werden. Die Pathogenese der MSL bleibt nach wie vor unbekannt.  
  
 30 
6. Originalarbeit 
 
Der Artikel wurde im April 2018 zur internationalen Publikation im Fachjournal „Plastic and 
Reconstructive Surgery Global Open“ unter folgendem Titel publiziert:   
 
“Multiple symmetric lipomatosis: proposal of a new classification system based on the 
largest German patient cohort” 
 
 
[Plastic and Reconstructive Surgery – Global Open: April 4, 2018 - Volume Latest Articles - 
Issue - p ; doi: 10.1097/GOX.0000000000001722] 
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